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脊髓血管畸形&

)

V

(PFK+&LWFL*EL(&XEP&A)OFKC&LOF*(&P

!

:"SD

'是脊髓病变中发病率较低且临床表现极其复杂的一类

疾病!因检查手段的局限性!常常导致诊断的延误"现将本医

院
/-#0

年
,

月收治的
#

例经脊髓血管造影及手术证实的

:"SD

报道如下"

@

"

临床资料

@4@

"

一般资料
"

患者!男!

>7

岁!主因进行性双下肢麻木#无

力
/

年!加重
3

个月于
/-#0

年
,

月
#-

日入院"患者
/

年前无

明显诱因出现右下肢膝以下麻木!间隔
3

个月左足出现麻木!

半年后双膝以下均麻木!就诊于当地镇医院考虑末梢神经炎!

给予
J

族维生素治疗无效!

#

年前麻木症状发展至双腹股沟

处!并出现双下肢无力!上楼梯吃力!逐渐平路行走也无力"院

外就诊!腰骶段
D8]

检查发现椎间盘突出!按腰椎间盘突出症

行牵引治疗!症状无好转"

3

个月前患者发展至平路需拄拐行

走!麻木上延至肚脐处!对冷热不敏感!并出现解大小便费力#

延迟"整个病程不伴肢体疼痛#束带感#肌萎缩等"再次院外

就诊!行胸段脊髓
D8]

检查发现胸段脊髓条状长
_#

长
_/

异

常信号!病灶轻度强化"脑脊液生化常规正常"诊断脊髓型多

发性硬化!静滴地塞米松
/-O

'

!每日
#

次!治疗
,W

!患者症状

仍加重!完全不能行走!留置尿管"遂到本院就诊"入科查体$

胸
#/

平面以下痛温触觉#深感觉均减退!双下肢腱反射活跃!

肌力右下肢
/

级#左下肢
3

级!双侧巴彬征阳性"全段脊髓

D8]

平扫
5

增强$中下胸段及腰段脊髓内可见斑片状#条索

状#小斑点状长
_#

长
_/

信号影!边界欠清!增强可见线条状#

小片状不均一强化!脊髓后表面显示毛糙!提示
:"SD

合并脊

髓炎可能"听觉诱发电位#视觉诱发电位正常!体感诱发电位

;,-

潜伏期延长"胫腓神经运动及感觉传导速度正常"腰椎

穿刺压颈压腹试验通畅!脑脊液蛋白质
-4>>

'

+

%

!糖
,4/#

OO&K

+

%

!氯化物
#3#OO&K

+

%

"白细胞
//k#-

>

+

%

"潘氏反应

阳性"脑脊液寡克隆带阴性!血沉正常"脊髓血管造影发现左

侧胸
#-

椎体平面脊髓血管异常扭曲!供血动脉经左侧胸
##

椎

体节段发出!并向上延伸至胸
6

!诊断硬脊膜动静脉瘘&

_##

'!

遂行手术切除!以
_##

棘突为中心行后正中切口!术中见
_##

+

#/

节段左侧硬脊膜外约
3+Ok#+O

异常增生血管!并汇成一

支粗约
#40OO

引流静脉!沿脊髓左侧向后方移行并向上延

伸!在瘘口处切断引流静脉!术后给予营养神经#康复治疗!截

至发稿时患者已能独立缓慢行走!大小便功能恢复正常"

@4!

"

影像学表现
"

下胸段脊髓内
_/Q]

见片状#条带状长
_/

信号!脊髓后表面毛糙&图
#"

'%

_#Q]

见胸段脊髓线条状不均

一强化&图
#J

'%左侧胸
##

节段异常血管网&图
#!

'%胸
#-

椎体

平面脊髓血管异常扭曲&图
#H

'"

""

"

$脊髓后表面%

J

$胸段脊髓%

!

$左侧胸%

H

$胸
#-

椎体

图
#

""

:"SD

患者影像学表现

!

"

讨
""

论

""

:"SD

约占脊髓疾病的
/?

!

,?

(

#

)

"临床表现多样!极

易误诊及延迟诊断!预后差!致残率高"

:"SD

分三型$髓内

动静脉畸形#髓周动静脉瘘及硬脊膜动静瘘"其中硬脊膜动静

脉瘘最多见!占
:"SD

的
7-?

!

6-?

!多累及胸段(

/

)

"发病

机制主要有$&

#

'反复缺血"形成动静脉间短路!或血管痉挛致

脊髓血供障碍"&

/

'淤血"动脉血直接流入静脉导致静脉高压

使脊髓静脉回流减少!导致脊髓肿胀!之后逐渐软化萎缩"&

3

'

压迫"畸形血管破裂出血#畸形血管团形成占位效应压迫脊髓

致功能障碍"临床表现主要以脊髓及脊神经根症状为主!以突

然发病或症状反复出现为特点!多数以急性疼痛起病!如肢体

束带感及针刺样#牵扯样或放电样根性疼痛!也有逐渐起病缓

慢进展!表现为不同程度截瘫#感觉障碍#尿便障碍"临床极易

与脊髓炎#脊髓型多发性硬化#脊髓肿瘤混淆%

D8]

#

D8"

对

:"SD

有较高的敏感度及特异度!无创#方便!可作为首选!如

发现髓内或髓周有血管流空影及迂曲强化血管!高度提示

:"SD

(

3B,

)

"但确诊需脊髓血管造影!该方法是
:"SD

诊断

的金标准(

0

)

"但因脊髓血管造影检查开展的局限性及有创性!

常导致该病被误诊或延后诊断"栓塞或手术切断瘘口是脊髓

硬脊膜瘘的主要治疗方法(

>B7

)

"早期诊断及治疗对预后极其重

>>#3

重庆医学
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年
6

月第
,>

卷第
//

期



要!脊髓缺血时间愈长!神经组织受损愈重!即使经外科治疗!

临床症状也难以缓解(

6B$

)

"本例患者以非对称性下肢远端感觉

障碍为首发症状!逐渐累及近端!运动损害及尿便障碍症状出

现较晚!极易误诊髓外占位!但始终无根性疼痛表现"

D8]

检

查发现病变部位较长!未发现流空影!病灶呈点片状强化!被误

诊为脊髓型多发性硬化!病程
/

年余方确诊!体现了本病的复

杂性"因此在临床上碰到病情缓慢#反复性进展!影像学不支

持脊髓占位性病变!对免疫治疗无效!即便
D8]

未发现血管流

空影!也要考虑到
:"SD

的可能!应尽早实施脊髓血管造影检

查!对患者预后及其重要"
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!F)*KEOFP

病&

!F)*KEOFP[)W()EF)E

!

!H

'是一种临床罕见#

原因不明#以淋巴组织慢性增生为特点的疾病!由
!F)*KEOFP

等
#$0>

年报道并命名"该病起病隐匿!发病率低!临床表现

复杂多样!缺乏特异性!诊断困难!缺乏广泛深入的研究"现对

#

例术后确诊纵隔
!H

报道如下"

@

"

临床资料

""

患者!女!

03

岁!因.胸痛
#-

5个月!发现纵隔占位
/

5个月/

入院"查体$全身浅表淋巴结未扪及肿大!气管居中!双肺叩诊

音清!双肺呼吸音清"实验室检查未见明显异常"胸部
!_

$右

肺上叶段#前纵隔旁可见一类圆形软组织团块影!大小约
,4$

+Ok>4#+O

!边界清晰#光滑!增强扫描中度强化!其内可见多

发点状及结节状钙化灶!纵隔胸膜略向左偏移!右上胸膜局部

增厚!与上腔静脉分界尚清!双肺门未见肿大淋巴结"全麻下

经右胸行纵隔肿物切除术!术中见$前上纵隔偏右侧见大小约

>+Ok0+Ok,+O

椭圆形肿块!基底部较宽!包膜完整#光滑!质

韧!呈实性"术后免疫组化$

!M

&

2

'!

!H3

&

_

细胞
5

'!

!H/-

&

J

细胞
5

'!

_W_

&少数
5

'!

!H$$

&少数
5

'!

!M#$

&

2

'!

!H3,

&血管
5

'!

;>3

&

2

'!

M(B>7

约
0?

!考虑纵隔
!)*FKEOFP

病&透

明血管型'"术后第
3

天患者顺利出院"目前随访!患者一般

情况好"

!

"

讨
""

论

!4@

"

病因及机制
"

!H

病因及发病机制目前暂不明确!根据

已有文献报道!可能与如下因素相关$&

#

'病毒感染$人疱疹病

毒
B6

&

^^SB6

'#人类免疫缺陷病毒&

]̂S

'#

.

V

)*E(PBJFLL

病毒

&

.JS

'#巨细胞病毒&

!DS

'"&

/

'白细胞介素$

]%B>

#

]%B0

#

]%B

#

#

]%B#-

"&

3

'其他$血管内皮细胞生长因子&

S.G=

'#表皮生长

因子受体&

.G=8

'#肿瘤坏死因子&

_T=

'#巨噬细胞集落刺激

因子&

D!:=

'等(

#

)

"

!4!

"

临床及病理表现
"

!H

可发生于任何年龄!以成人多见!

男女发病无明显差异(

/

)

"病程长短不一!病变大小#生长部位

各异"本病突出的临床表现为无痛性淋巴结肿大!可发生于身

体的任何淋巴系统部位!最常发生于纵隔&

>-?

'#颈部&

#,?

'#

腹部&

##?

'#腋窝&

,?

'

(

3

)

"亦可见于盆腔#眼眶#肾#喉#肺#中

枢#骨骼肌等(

/

)

"根据组织形态!

!H

分为$&

#

'透明血管型&

Z

U

B

FK(PEXF)+AKF

!

^S

'$表现为淋巴滤泡增生!滤泡树突状细胞呈不

典型增生!滤泡间分布广泛透明性变的毛细血管增生!并向滤

泡中央呈放射状插入"生发中心细胞扁平呈同心环排列!外套

细胞呈蚊香状排列!淋巴窦可完全消失"&

/

'浆细胞型 &

V

KF)B

OF+EKK)

!

;!

'$表现为发生中心明显!淋巴滤泡间有大量成熟

浆细胞及卢梭小体!淋巴滤泡间毛细血管增多!但透明性变不

明显!淋巴窦可消失或部分保留"&

3

'混合型&

O(̀EW

!

D]j

'$在

多中心性不同部位的淋巴结或在同一淋巴结内同时显示透明

血管型和浆细胞型两种形态特点(

,

)

"临床上根据肿大淋巴结

分布和器官受累情况不同!将
!H

分为局灶型
%!H

&

%&+FK(REW

!H

'和多中心型
D!H

&

DAK*(+EP*L(+!H

'"

!H

临床表现多样!

无特异性!与其病理类型相关"

^SB!H

型$占
$-?

的
!H

病
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期


